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Стратегія ведення пацієнта  
зі спадковим ангіоневротичним набряком

Рецидивуючий ангіоневротичний набряк – це патологічний стан, при якому епізоди раптового 
набряку чергуються з безсимптомними періодами. Сучасні уявлення про його патогенез 
є підставою для впровадження принципово нового підходу до діагностики та лікування хворих 
із рецидивуючим ангіоневротичним набряком, у яких специфічна алергодіагностика, елімінаційні 
дієти тощо втрачають свою цінність. У попередньому тематичному номері ми зосередили увагу 
на патогенезі та диференційній діагностиці різних типів рецидивуючого ангіоневротичного 
набряку. У цій статті пропонуємо читачам ознайомитися з основними принципами ведення 
пацієнтів зі спадковим ангіоневротичним набряком (САН), які допоможуть побудувати 
правильний маршрут пацієнта та забезпечити необхідну медико-соціальну підтримку. 

У рамках циклу вебінарів, реалізо-
ваного за підтримки ТОВ «Такеда 
Україна» та  присвяченого темі 
САН, завідувачка кафедри клінічної 
імунології та алергології Університету 
Макмастера (Гамільтон, Канада), 
професор Сузанна Вейзерман розпо-
віла про мету терапії та  сучасні 
можливості лікування САН.

– САН – це рідкісне генетичне 
захворювання (середня поширеність близько 1:50 000), 
яке часто має тяжкий перебіг з ураженням обличчя, ро-
тоглотки, гортані, кінцівок, шлунково-кишкового трак-
ту, сечостатевої системи. Характерними ознаками САН 
є раптова поява набряку з поступовим наростанням 
інтенсивності симптомів протягом 24 год та подальшим 
розрішенням протягом 2-4 днів (при анафілаксії симп-
томи зникають значно швидше). При цьому застосуван-
ня антигістамінних засобів, глюкокортикоїдів, адрена-
ліну є неефективним. У таких хворих часто виявляють 
обтяжений сімейний анамнез.

При аналізі понад 131 тис. нападів САН у 221 пацієн-
та виявлено (K. Bork et al., 2006), що найчастішими 
локалізаціями набряку є шкіра (100%), шлунково-
кишковий тракт (97%), гортань (54%), язичок м’якого 
піднебіння (22%), язик (9%). Велике занепокоєння клі-
ніцистів і науковців викликає високий рівень смертно-
сті хворих із САН. Цікаві дані наводять K. Bork та спів
авт. (2012): при аналізі 214 летальних випадків в осіб 
із  обтяженим сімейним анамнезом відзначено,  що 
70 смертей були спричинені нападом САН, з них лише 
7 пацієнтів знали про свій діагноз, а 63 хворим діагноз 
був встановлений після смерті. Таким чином, своєчасно 
встановлений діагноз значно знижує ризик смерті 
від САН. 

Основною причиною смерті внаслідок САН є асфік-
сія. Слід підкреслити, що асфіксія настає не одразу. 
K. Bork виділив три фази набряку гортані при САН: 
I триває 0-11 год і супроводжується появою невираже-
них симптомів, у II фазі (триває 2-4 год) інтенсивність 
симптомів наростає, III фаза характеризується стрім-
ким наростанням набряку аж до асфіксії (протягом 
2-20 хв). Тобто набряк гортані, який становить найбіль-
шу загрозу для пацієнта із САН, можна усунути на ран-
ніх стадіях. 

Недооціненою проблемою у веденні пацієнтів із САН 
(особливо дітей) є тягар, який лягає на плечі сім’ї (опі-
кунів). Крім емоційного навантаження та додаткової 
відповідальності, опікуни часто змушені пропускати 
робочі дні заради допомоги хворому із САН. У тривалій 
перспективі САН залишає свій негативний відбиток 
і на соціальному житті пацієнта: обмеженість вибору 
деяких професій, дискримінація на  робочому місці. 
В одному опитуванні пацієнтів із САН 100% респонден-
тів зазначили, що хвороба негативно вплинула на  їх 
успішність у школі.

З вищенаведених проблем випливають завдання те-
рапії САН, пов’язаного з дефіцитом С1-інгібітора: про-
філактика летального результату хвороби, зниження/
уникнення інвалідизації та покращення якості життя 
пацієнта. За  останні роки різні автори сформували 
й опублікували ключові завдання ведення пацієнтів 
із САН:

•	 регулярна оцінка впливу хвороби на повсякденне 
життя пацієнта під час та в проміжках між нападами, 
включаючи постійний страх перед появою нового епі-
зоду САН;

•	 зменшення тяжкості, частоти та загального впливу 
нападів САН;

•	 регулярна оцінка можливості проведення тривалої 
профілактики, враховуючи тягар хвороби та побажання 
пацієнта; 

•	 усунення якомога більшої кількості нападів. 
У 2019 р. були опублікуванні міжнародні/канадські 

настанови щодо ведення пацієнтів із САН, які стали 
результатом масштабного аналізу даних та  участі 
не лише науковців, а й лікарів і пацієнтів (S. Betschel 
et al., 2019). Першим важливим пунктом цих настанов 
є те, що терапія САН має бути індивідуалізованою. Тому 
рішення про початок чи припинення тривалої профі-
лактики (ТП) САН повинно ґрунтуватися на урахуван-
ні численних факторів і прийматися спільно медичним 
фахівцем та пацієнтом. 

Підхід до лікування хворих на САН включає 3 компо-
ненти.

1.	 Терапія за потребою: кожен пацієнт, якому вста-
новлений діагноз спадковий ангіоневротичний набряк, 
повинен мати доступ до лікарських засобів, адже навіть 
при хорошому контролі захворювання існує ризик ви-
никнення нападу. 

2.	 Короткотривала профілактика передбачає вико-
ристання лікарських засобів безпосередньо перед поді-
ями, які потенційно можуть спровокувати напад (на-
приклад, перед стоматологічними втручаннями тощо). 

3.	 ТП проводиться у разі неконтрольованого перебігу 
хвороби і спрямована на запобігання появі симптомів САН. 

Часто напади САН є непередбачуваними, проте 
у 40% випадків пацієнт може чітко визначити вплив 
провокувального фактора. Для цього лікар повинен оз-
найомити хворого та його сім’ю з можливими тригерами 
нападу: фізичне травмування в результаті стоматологіч-
них маніпуляцій, хірургічних втручань тощо, прийом 
деяких лікарських засобів (інгібіторів ангіотензинпере-
творювального ферменту, естрогенів), інфекції, емоцій-
ний стрес (B. Zuraw et al., 2013).

Стратегія ведення пацієнта з САН базується на тісній 
співпраці пацієнта (батьків/опікунів) та лікаря, які по-
винні разом розробити план дій, що включає забезпе-
чення догляду за хворим кваліфікованим спеціалістом, 
навчання пацієнта, розгляд усіх можливих терапевтич-
них опцій, налагодження терапевтичної логістики, ко-
ординацію медичної допомоги. Хворий і члени його 
сім’ї мають бути добре проінформовані щодо мети кож-
ного компонента терапії (короткотривалої/тривалої 
профілактики, терапії за потребою) та розуміти їх зна-
чення у різних клінічних ситуаціях. Терапія за потре-
бою – це обов’язковий компонент лікування хворого 
із САН, вона застосовується на ранніх стадіях нападу, 
незалежно від локалізації набряку. Алгоритм дій при 
нападі слід обговорювати заздалегідь, щоб пацієнт вчас-
но зорієнтувався та виконав необхідні дії для усунення 
симптомів. Також рекомендовано налагодити адекват-
ний моніторинг за пацієнтом, оцінювати частоту та тяж-
кість нападу САН, коригувати терапію, підібрати най-
більш дієву терапію за потребою, контролювати появу 
побічних ефектів і продовжувати підвищувати обізна-
ність пацієнта про САН (B. Zuraw et al., 2013).

Під час прийняття рішення щодо плану терапії хво-
рого із САН лікар має враховувати три групи факторів: 
пов’язані з пацієнтом (стиль життя, коло підтримки, 
відстань до найближчого медичного закладу, особисті 
цілі терапії, можливість своєчасно розпізнати симп-
томи нападу), особливостями нападу САН (частота, 
тяжкість, локалізація) та специфікою терапії (ефек-
тивність терапії, введення препарату вдома чи у ме-
дичній установі, частота введення та доза, безпечність 
та переносимість лікування в тривалій перспективі 
(T. Craig et al., 2015). 

Тривала профілактика САН
Метою ТП САН є зменшення тягаря хвороби, запо-

бігання або послаблення набряку у хворих із підтвер-
дженим діагнозом САН 1 та 2 типів. Як зазначалося 
вище, важливим критерієм призначення ТП є індивіду-
альний підхід з урахуванням низки чинників, до яких 
належать активність і тяжкість захворювання, частота 
нападів САН, якість життя пацієнта, доступність медич-
ної допомоги. У разі призначення ТП необхідно оціню-
вати стан пацієнта щонайменше 1 раз на рік (або часті-
ше) для вирішення питання щодо продовження чи при-
пинення лікування. 

Важливою умовою досягнення бажаного ефекту ТП 
є висока комплаєнтність, тому при визначенні терапев
тичної стратегії потрібно враховувати побажання паці-
єнта. Також слід регулярно оцінювати ефективність 
і безпечність терапії та коригувати дозу та/або інтервали 
між застосуванням лікарських засобів залежно від клі-
нічної відповіді. ТП не є універсальним методом ліку-
вання, і напади САН можуть виникнути навіть на тлі 
ТП,  що робить терапію за  потребою обов’язковим 
складником ведення таких пацієнтів.

Виникає питання: для кого ТП є оптимальною тера-
певтичною опцією? Цей метод лікування слід розгляда-
ти у тих пацієнтів, у котрих терапія за потребою не за-
безпечує бажаного контролю над перебігом захворюван-
ня. Донедавна для ТП при САН застосовували даназол 
(високий ризик побічних ефектів) і транексамову кис-
лоту (доказова база щодо ефективності засобу обмеже-
на). Сьогодні доступні нові методи ТП: замісна терапія 
похідними плазми з С1-інгібітором (вводиться в/в або 
п/ш 2-3 рази на тиждень) і ланаделумаб (не зареєстро-
ваний в Україні).

Спостереження за пацієнтом
Одним із напрямів ведення пацієнта із САН є регу-

лярний моніторинг його стану. Згідно з канадськими 
настановами, оцінювати стан хворого із САН слід що-
найменше 1 раз на рік, а пацієнта з уперше встановле-
ним діагнозом САН та осіб, котрі отримують профілак-
тику атенуйованими андрогенами, – 2 рази на  рік. 
Спостереження за  пацієнтом включає оцінку типу/
частоти/тяжкості САН, впливу ТП на перебіг хвороби, 
частоти використання терапії за потребою, ефективнос-
ті терапії при нападах САН, а також повне фізикальне 
та лабораторне (при потребі – інструментальне) обсте-
ження хворого. 

Моніторинг пацієнта із САН також включає оцінку 
якості життя за допомогою спеціальних опитувальни-
ків, які досі не впроваджені в рутинну клінічну прак-
тику, проте є цінним інструментом оптимізації стра-
тегії лікування. Не менш важливим аспектом ведення 
хворого із  САН є комплексний підхід: залучення 
до терапевтичного процесу різних фахівців, забезпе-
чення доступу до діагностичних тестів і лікування 
в домашніх умовах, до клінічних інновацій та нових 
стандартів лікування, цілодобова підтримка хворих 
і створення єдиної системи обліку пацієнтів із САН. 
Чимало з перелічених умов поки не доступні в бага-
тьох медичних установах, проте це та модель надання 
медичної допомоги пацієнтам із САН, до якої варто 
прагнути. 

Отже, сучасна стратегія лікування будь-якої хвороби 
повинна бути спрямована не лише на зменшення часто-
ти та тяжкості симптомів, а й на підвищення якості жит-
тя пацієнта. САН значно погіршує якість життя хворого, 
тому лікарю необхідно враховувати цей аспект при роз-
робці терапевтичної тактики та плану подальшого спо-
стереження. 

Повна версія вебінару професора 
Сузанни Вейзерман доступна за по-
силанням: http://medical-space.com.
ua/immunology/educational-materials/
tsili_terapiyi_san_nastanovi_ta_
suchasni_mozhlivosti_likuvannya_san/
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